KBB ve BBC Dergisi, 13 (2-3): 112—116, 2005

Boyunda Desmoid Tiimor
Desmoid Tumor of the Neck
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OZET

Desmoid ttimoér, muskuloaponérotik hiicrelerin fibroblastik degisime ugramasi sonucu ile olusan, histolojik olarak benign ka-
rakterli olmasina ragmen fasiyal planlar arasinda yayilarak klinik agidan agresif olabilen bir tiimér tiiriidar. Siklikla travma son-
rast ve abdominal bélgede gelisen bu tiimoér, bag boyun bélgesinde ¢ok nadir olarak izlenir. Negatif cerrahi sinirlarla birlikte ge-
nis cerrahi eksizyon yapilsa bile, yiiksek oranda niikslere rastlanmaktadir. Bu yazimizda daha énce boyunda nérofibroma tanisi
ile ameliyat edilen, ancak takiplerinde niiks gozlenerek tekrar opere edilen ve desmoid tiimor teshisi alan hastamizi sunmakta-
yiz. Total eksizyonu miimkiin olmayan tiimoral kitleye radyoterapi uygulanmis ve olumlu cevap alinmistir.
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ABSTRACT

Desmoid tumors arise from the fibroblastic proliferation of musculoaponeurotic cells. Although it is histologically benign, it
has an aggressive clinical behavior by local infiltration among fascial planes. It is mostly seen in abdominal region and after tra-
uma, however, it is rarely seen in head and neck region. Recurrence rate is very high, even after wide surgical excision with ne-
gative margins. We report a patient operated with the diagnosis of neurofibroma who had a recurrence on her follow up. The
patient was reoperated and diagnosed as desmoid tumor. Tumoral mass, which was impossible to be excised totally was regres-
sed after radiotherapy.
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GiRisS

Desmoid tiimér, nadir goriilen iyi huylu bir tiimor
olup desmoplastik fibroma, desmoma ve agre-
sif fibromatosis olarak da bilinir. “Desmo” eki, fib-
réz baglanti veya ligament anlamina gelip viicuttaki
muskuloaponérotik yapilardan koken alan hicrele-
rin fibroblastik degisimini belirtmektedir (1,2). His-
tolojik olarak benign karakterli olmasina ragmen, fa-
siyal planlar arasinda lokal yayilim gostererek klinik
acidan agresif davranabilir. Uzak metastaz gozlen-
memekle birlikte yakin komsuluktaki yapilara yayi-
limi ile hayati organlara basi ve obstriiksiyon etkisiy-
le deformite, morbidite ve mortalite riski olustura-
bilir (1-3). Tedavisi, negatif cerrahi sinirlarla birlik-
te genis cerrahi eksizyondur. Ancak agresif davrani-
s1 nedeniyle tam tedavi her zaman mimkiin olama-
makta, negatif cerrahi sinirli eksizyonda dahi yiik-
sek oranda niikslere rastlanmaktadir (3,4). Bu yazida,
boyunda nérofibrom tanist ile iki kez ameliyat edilen
ancak takiplerinde ayni bélgede desmoid timor sap-
tanan hastaya tedavi yaklasimimiz sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Elli iki yasinda bayan hasta 6 aydir zamanla ar-
tan ses kisikligi, solunum zorlugu ve yutma giic-
lugii sikayetleri ile klinigimize bagvurdu. Hastanin
muayenesinde dil kokd sag yariminda tzeri diiz-
giin mukoza ile kapli, laringeal yapilarin goriilme-
sine engel olan, palpasyonla ¢ok sert, lobtiler yapi-
da fikse kitle saptandi. Ayni kitle disardan sternok-
laidomastoid (SKM) kas altinda orta juguler bol-
gede palpe edildi. Fiberoptik larinks muayenesin-
de sag vokal kord fikse idi. Bilgisayarli tomografi
ve manyetik rezonans goériintilemede sag boyunda
SKM Kkas ile juguler ven ve karotid arterin altinda,
prevertebral alana uzanan hipofarinks ve larinkse
arka ylizeyden basi yapip hava siitununu oldukca
daraltan, yaklasik 3x5,5x8,5 cm boyutlarinda soli-
ter kitle izlendi (Resim 1A, B). Kitle cerrahi olarak
eksize edildi. Operasyon esnasinda SKM kas, karo-
tid arter ve juguler venden kiint diseksiyon ile ayri-
labilen kitle, paravertebral kaslardan ancak keskin
diseksiyon ile siyrilabildi. Parafaringeal kaslar ol-
dukea incelmis ve kitle submukozal seviyeye kadar
ilerlemigti. Mukozal bitiinlik bozulmadan ¢ikaril-
di. Kitle karotid arter arkasinda servikal sempatik
zinciri ve vagus sinirini tamamen sarmisgti.
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Resim 1a-b. Hasta ilk bagvurdugunda hipofarinkten tra-

kea seviyesine kadar uzanan, digardan basi yaparak so-
lunum pasajini belirgin olarak daraltan solid kitle iz-

leniyor.

Kitlenin histopatolojik incelemesinde degisik
yonde demetler olusturan igsi eozinofilik sitoplaz-
mali, oval ya da kivrintili niikleuslu hiicreler izlen-
di. Nekroz ve mitoz izlenmedi, hiicresel atipi sap-
tanmadi, immunohistokimyasal incelemede S-100
protein ile boyanma izlendi ve 6ncelikle norofib-
rom ile uyumlu olarak degerlendirildi (Resim 2).
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Resim 2. Vaskiiler yap1 etrafinda demetler fasikiiller ya-
pan igsi hiicrelerin olusturdugu tiimoral gelisim (He-

matoksilen ve Eosin X100)

Hastanin postoperatif kontrolleri sirasinda bi-
rinci yilda ayni1 sikayetlerinin olmasi, klinik ve rad-
yolojik olarak ayni bulgular1 gostermesi {izerine
hastaya ikinci kez boyundan kitle eksizyonu ger-
ceklestirildi ve patolojik tanisi nérofibrom olarak
rapor edildi. Yapilan kontrollerinde sag boyunda
kitle tekrar buytime gosterdi ve ikinci operasyon-
dan sonraki birinci y1l kontrolunda sag boyunda
yaklasik 5x6 cm lik sert kitle tespit edildi (Resim
3 A, B). Hastaya ti¢lincii kez kitle eksizyonu ope-
rasyonu gerceklestirildi. Kitle brakial pleksusa ya-
pisikt: ve tim derin boyun fasyalar: ile devamli-
lik gosteriyordu. Damar sinir paketini sarmisti. To-
raks i¢cine uzaniyordu. Morbiditeye sebep olmadan
kitlenin total ¢ikarilmasi miimkiin olmadigindan,
subtotal olarak ¢ikarildi. Patolojik olarak incelenen
dokularda S-100 boyanmas: saptanmadi. Yine im-
mun-enzimatik yontemle vimentinle yaygin, diz
kas aktini ile az sayida hiicrede boyanma goriil-
dii, CD-34 (fibroblastik isaretleyici), CD-68 (mak-
rofaj isaretleyici), CD-117 ile boyanma izlenmedi.
Immunboyama sonuglariyla olgu ekstraabdominal
fibromatosis, desmoid tiimor ile uyumlu olarak de-
gerlendirildi (Resim 4).

Hastaya bu sonuglarla tim boyun ve suprakla-
vikular fossa bolgesine 4400 cGy radyoterapi uygu-
landiktan sonra rezidii tiimor bolgesine 2000 cGy
boost radyoterapi uygulandi. Radyoterapi sonrasi
18.ay kontrolunda hastanin sikayeti bulunmamak-
tadir ve radyolojik degerlendirmesinde regresyon
mevcuttur. (Resim 5 A, B)

Resim 3a-b. Tkinci ameliyattan bir yil sonra tekrar niikse-

den Kkitle (desmoid tiimor).

TARTISMA

Desmoid timor, iyi huylu, yavas biiyliyen, lokal
yayilim gosteren, nadir gériilen muskuloaponéro-
tik dokulardan kéken alan bir tiimoérdir. Tim ti-
morler icinde % 0,03 oraninda gozlenir (1,3). Co-
gunlukla karin duvarinda, nadiren ekstremite ve
govdede yer almaktadir. Lokalizasyonlarina gore
karin digi, karin ici ve karin bolgesi olarak sinif-



landirilabilirler. Bunlarin 1/3’t karin digi olup, bas
boyun bolgesinde yer alanlar tim viicutta bulu-
nan desmoid tiimorlerin yaklasik % 12- 15’ini olus-
turmaktadir (1,2). Servikal ve supraklavikiiler bol-
ge, bas boyunda en ¢ok rastlanan boélgeler olup, %
25- 70 oraninda yiiksek rekiirrens oranina sahip-
tir (2—4). Kadinlarda daha fazla gériildigini belir-
ten yazilar oldugu gibi her iki cinste esit oranda ol-

Resim 4. [gsi hiicrelerde sitoplazmik vimentin pozitifligi

(Immunohistokimya X200).

dugunu gosteren ¢alismalar da bulunmaktadir (1-
3). Etyolojisi bilinmemekle birlikte genetik mutas-
yonlar, gebelik, travma ve steroid hormonlarin et-
kili oldugunu ileri stiren galismalar mevcuttur (1-
7). Menstruasyon Oncesi, menapoz sonrasi veya
yumurtaliklara radyasyon uygulama sonrasinda
timoriin kiiciilmesinin gozlenmesi Ostrojen sevi-
yesinin tiimor tizerindeki etkisini gostermektedir.
Bu durum, 6strojen seviyesi ytiksek oldugunda bii-
yimede hizlanma goézlenmesiyle de desteklenmek-
tedir (2-5). Tanisi, biopsi yapilarak histolojik de-
gerlendirme ile konulmaktadir. Boyun desmoid ti-
moriinde, hastaligin yayginligini, karotis veya su-
bklavian arter, internal juguler ven, trakea, ¢zefa-
gus, brakial pleksus, kafa tabani veya vertebra gibi
hayati yapilarla iliskisini degerlendirmek tizere bil-
gisayarli tomografi ve magnetik rezonans gortin-
tilemeden faydalanilmaktadir. Desmoid tiimorle-
ri malign yumusak doku timérlerinden ayiran be-
lirgin radyolojik 6zellikleri bulunmamaktadir (1,3).
Gortntmleri sert, gri-beyaz kitleler olup kapstil-
stizdur ve yumusak icerige sahiptirler.
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Resim 5a-b. Radyoterapi sonrast 18. ayda kitlenin gori-
niimi. Kitle tamamen kaybolmamakla birlikte belirgin

regresyon gostererek oldukea kiigtilmiis.

Histolojik olarak, kollajen matriks icerisinde
birbirine benzer igsi sekilli hiicrelerin iyi sinirlan-
diritlmamis fasikiillerinden olusmaktadir. Atipik
hticrenin bulunmamasi ve mitozun nadir goril-
mesiyle iyi diferansiye fibrosarkomdan ayirt edil-
mektedir. Norovaskiler yapilar: sarmasi nedeniy-
le diseksiyonu zordur (2—4). Sinir tutulumu, duyu-
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sal veya motor bozukluga ve ekstremitede agriya
sebep verebilir. Ciddi norovaskiiler tutulum, etki-
lenen ekstremitenin amputasyonunu dahi gerekti-
rebilir. Eklem kapstiliine veya ligamanlara uzani-
mu1 ile kontraktiirler olusturabilmekte, boyun bol-
gesinde basi etkisi ile havayolu obstriiksiyonuna se-
bep olabilmektedir (8).

Desmoid tiimorler siklikla yanlis teshis konu-
larak reaksiyoner fibrozis (skar), miksoma, nodi-
ler fasiitis, keloid, fibr6z hamartoma, norofibroma,
noéroma, rabdosarkoma ve fibrosarkoma ile karisti-
rilmaktadir (2). Nodiiler fasiitisde bizar atipik izle-
nimi veren hiicrelerin varligi, fibrosarkomda atipi,
belirgin selliilarite ve atipik mitozlarin izlenmesi
tanida yardimcidir. Ancak reaksiyoner fibrosis, ke-
loid gibi olgularda histopatolojik gériinim desmo-
id timore ¢ok benzer, bu olgularda hastanin geci-
rilmis travma, radyoterapi, operasyon oykiisiiniin
olmasi tanida yardimci olabilir. Bizim olgumuz-
da da hastanin nérofibrom tanisi ile iki kez ope-
rasyon gecirmesi sonrasinda desmoid timor gelis-
mesi etyoloyide travmanin roliinii desteklemekte-

dir. Norofibromlarda ve schwannomalarda hiicre-
den fakir alanlarin baskinlig: tanida karisikliga yol
acabilir, yine desmoid tiimoérde arada sikisan sinir
lifleri ayirici taniy: giiglestirmektedir. immunohis-
tokimyasal yontemle yaygin S-100 pozitifligi néro-
fibrom, schwannoma tanisinda yardimcidir. Des-
moid tiimorler genellikle mezenkimal hiicre isaret-
leyicisi olan vimentin ve diiz kas aktini ile boyan-
ma gosterir.

Tedavide, negatif cerrahi sinirlarla birlikte ge-
nis cerrahi eksizyon yer almaktadir. Radyotera-
pi, yerlesimi nedeniyle opere edilemeyen, medikal
kontraendikasyonu olan olgularda, hastanin cerra-
hiyi reddetmesi durumunda, pozitif cerrahi sinir
veya nitks timor varliginda etkili olmaktadir. Di-
ger tedavi segenekleri arasinda nonsteroidal anti-
enflamatuar ilag, hormonal tedavi ve kemoterapi
yer almaktadir (1-3).

Desmoid tumor, iyi huylu olmasina ragmen, ag-
resif davranis sekli gostermesi ve yiiksek niiks ora-
ninin bulunmasi nedeniyle hastanin yakin takibi-
ni gerektirir.
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